Nationella medicinska riktlinjer vid ryggmargsbrack

Hydrocefalus

Kai Arnell, Margareta Dabhl

Hydrocefalus vid ryggmargsbrack kan foreligga redan vid fodelsen, men
debuterar oftast under de forsta levnadsveckorna. Tidiga symptom kan vara
snabb skalltillvaxt tillsammans med andra tecken pa okat intrakraniellt tryck
sasom spand fontanell och vida suturer. Barnet kan ocksa bli spant, irrita-
belt, ata samre, krakas eller fa apnéer (andningsuppehall). Paverkan pa
ogonrorelser och solnedgangsblick ar sena tecken pa forhojt intrakraniellt
tryck. Likvorlackage i saret efter ryggmargsoperationen kan ocksa vara ett
tecken pa att barnet behover shuntopereras. | enstaka fall kan en patologiskt
okad huvudomfangstillvéaxt utan andra symtom bromsa spontant. Idag finns
inte tillrackligt vetenskapligt underlag for att utforma strikta rekommenda-
tioner om indikationer respektive tidpunkt for operation av hydrocefalus hos
barn med MMC.

Plexuschoroideus

Sidoventriklarna

[redje ventrikeln

Fjarde ventrikeln

Hjarnans ventrikelsystem

Cerebrospinalvatskan produceras genom sekretion och filtration huvudsak-
ligen i plexus choroideus ependym, som finns i sidoventriklarna samt i
tredje och fjarde ventrikeln (Arnell et al 2003). Hos forskolebarn bildas 10
ml/tim och hos vuxna 20 ml/tim. CNS innehaller fran och med fem ars alder
och framat ca 80-150 ml likvor (YYasuda 2002). Cerebrospinalvatskan
passerar fran sidoventriklarna till tredje ventrikeln och genom aqueductus
Sylvii till den fjarde ventrikeln. Déarifran fortsatter den sedan genom de tva
6ppningarna Luschka och Magendi till de basala cisternerna och hjérnans
och ryggmargens subarachnoidala rum. Absorbtionen sker sedan genom de
arachnoidala villi till de intrakraniella sinus och spinalt (Davson et al 1970).
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Det intrakraniella trycket varierar mellan individer, kroppslage och alder
samt under dygnet.

Behandlingskravande hydrocefalus forekommer hos cirka 85% av alla barn
med dppna MMC (Steinbok et al 1992, Olsson et al 2007) och &r mindre
vanligt vid hudtackta MMC. Enligt egna och andras kliniska erfarenhet ska
de som en gang fatt shunt betraktas som shuntberoende under hela livet eller
tills motsatsen &r bevisad (Rekate 1999).

Shuntar

Inoperation av fungerande shuntventilsystem har gjorts sedan slutet pa
1950-talet (Aschoff et al 1999, Bookvar et al 2001), men var lange forenat
med mycket hog komplikationsrisk. De tidiga shuntarna lades ventrikulo-
atrialt. Ventrikulo-peritoneal shunt &r nu den vanliga behandlingen.

Barn med ventrikuloperitoneal shunt. Till hoger
shuntventiler: éverst Codman Hakim™ och darunder
Strata NSC™ och Sophy. Underst en sifonoguard
(INustrationer fran Kai Arnell 2007)
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Exempel pa olika shuntsytem: Holtervalvel, Pudenz shunt med Raimondikateter,
Hakim infant, Hahim adult, Delta och Codman Hakim programmerbar (Foto Kai
Arnell)

Manga olika shuntsystem finns, men numera anvands fr.a. shuntar med
omstéllbar ventil. Det finns inte underlag for att rekommendera vissa shunt-
typer (Liptak 2003, Arnell 2007). Ventilernas installning andras med starka
magnetfalt, vilket ocksa innebar att man efter MRT-undersékning maste
kontrollera installningen av 6ppningstrycket.

Pa senare ar har endoskopisk ventrikulocisternostomi tillkommit som
behandlingsalternativ. Metoden &r inte lampad fér sma barn med MMC och
erfarenheterna ar annu begransade. Det kan bli svarare att bedoma
dysfunktion vid stomi &n vid mekanisk shunt (Marlin 2004). | utvecklings-
lander finns positiv erfarenhet av metoden (Warf & Campbell 2008). Den
cerebrala anatomin vid MMC medfor dock ofta svarigheter att orientera sig
endoskopiskt (Pavez et al 2006).

Vid progredierande ventrikeldilatation, 6kande skalltillvaxt och kliniska
tecken pa okat intrakraniellt tryck beh6vs shuntoperation. Ventrikelkatetern
kan antingen laggas in i framhornet eller i bakhornet och sedan tunneleras
ner till buken dar den laggs i fri bukhéla. For att forhindra att barnet vaxer
ur sin bukkateter, laggs som regel in en val tilltagen bukslang. Det finns
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flera olika modeller dar 6ppningsmotstandet kan andras non-invasivt och
dessa ar att foredra pa barn. De vanligaste modellerna &r Codman Hakim
och Strata (se figurer). Pa ndgra enheter anvands aven en punktions-
kammare.

Shuntdysfunktion

Uppf6ljning gors med kliniska kontroller och
matning av huvudomfang. Hos de yngre barnen &r
buktande fontanell, vidgade suturer och 6kat
huvudomfang typiska symptom pa forhéjt intra-
kraniellt tryck.

Huvudvark, illamaende, krakning och intermittent
trotthet ar vanliga symtom hos de &ldre, medan
medvetandepaverkan &r ett sent symtom (Cedzich et
al 1990, Katz et al 1994). Ett tkat intrakraniellt
tryck kan ocksa ge olika synstorningar, t.ex.
nytillkommen skelning med dubbelseende eller
sjunkande synskarpa (Arroyo et al 1985, Gaston
1991, Chou & Digre 1999). Staspapiller &r ett sent
och symtomldst tecken (Arnell et al 2003).

Alla barn uppvisar inte likartade symptom och hos
Punktionskammare/ en del kan symtomen vara atypiska och darfor svara
Rickhamdosor att tolka (Mac Kinnon et al 2001). Svarigheter att
b6ja nacken eller "nacksparr” kan vara ett sddant symtom. Hos aldre barn
med langsam utveckling av shuntdysfunktion, t ex om de véxer ut
bukkatetern, ar symtomen ofta inte sa uttalade, intermittenta och kan ibland
aven saknas (Gaston 1991, Katz et al 1994, Chou & Digre1999, Arnell et al
2003).

Tecken pa okat intrakraniellt tryck pa CT inkluderar vidgning av ventrikel-
systemet, utslatning av farorna, reducerat subarachnoidalrum och dndrad
periventrikuldr signal. Dessa tecken &r inte alltid nérvarande eftersom
subependymal glios kan minska eftergivligheten i ventrikelvaggen, sa att
ventrikelsystemet inte vidgas trots ett forhdjt intrakraniellt tryck (Engel et al
1979, Dahlerup et al1985, Arnell et al 2003). Vidgning av kraniala suturer
kan ibland férekomma hos aldre barn om shuntdysfunktionen har utvecklats
langsamt (Dahlerup et al1985, Arnell et al 2003).

Neuroimaging i lugnt skede behdvs som jamforelse vid ev. senare misstanke
om shuntdysfunktion. Shuntdysfunktion med forhojt intrakraniellt tryck
(underdranage) kan bero pa proximalt eller distalt hinder i shuntsystemet,
men kan aven bero pa for hogt 6ppningstryck i shunten.

Overdranage (slit ventricles)

Symptomen vid dverdranage hos yngre barn &r dalig skalltillvéxt, insjunken
fontanell, trotthet och, om det fatt sta en langre tid, risk for kraniosynostos.
Symtomen hos de &ldre barnen kan vara trotthet och/eller huvudvark da de
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varit i uppritt lage en langre tid. Aven déligt vatskeintag kan leda till
symtom. Ett hogt Oppningstryck i shuntventilen utesluter inte risken for
Overdrénage p. g. a. skillnaden i det hydrostatiska trycket vid lages-
andringar. Det 6kade flodet i upprétt lage kan reduceras med en antisifon
som kan vara inbyggd i shunten eller inopereras separat.

Infektioner

Shuntinfektioner orsakas oftast av hudbakterier sasom koagulasnegativa
stafylokocker, (KNS) stafylococcus aureus och propionebacterium acne. Det
kan ibland vara svart att diagnostisera infektionen, da KNS och p. acne
vaxer langsamt och kraver forlangd odling. P. acne kraver dessutom anaerob
odling. De yngre barnen med KNS infektion har oftare hogre feber, mer
allmanpaverkan och lokala symptom (rodnad ldngs shuntsystemet) an de
aldre barnen, som kan ha mycket diskreta symptom, ibland buksmértor
(Arnell et al 2008). Om infektionen har statt en langre tid kan den orsaka
cystbildning i buken (Rainov et al 1994, Saloméo & Leibinger 1999). En
bukcysta kan ocksa uppsta till foljd av en resorptionsrubbning i peritoneum
(Arnell & Olsen 2004)

OBSERVERA!

e Shuntdysfunktion kan snabbt orsaka irreversibla funktionsned-
sdttningar (syn, kognition, motorik) och vara livshotande — akut
handlaggning i samrad med neurokirurg! Shuntoversikt inkl sidobild
av buken och kontroll av shuntinstéllning, ultraljud hjarna (sma
barn), lagdos CT skalle, 6gonundersokning, ev. ultraljud buk.

e Normal shuntdversikt, normal CT/MRT, normala égonbottnar,
normalt palpationsfynd av shunten utesluter inte forhojt intrakraniellt
tryck.

e Att hjarnstamssymtom vid Chiari Il kan vara utlosta av
shuntdysfunktion.

e Shuntdysfunktion skall alltid 6vervagas som orsak hos en person
med shunt som kraks eller i 6vrigt inte mar bra.

e Omstéllbara ventiler maste kontrolleras efter MRT undersokning.

e Vid all kirurgi i narheten av nagon del av shuntsystemet (ex.
brackoperation, bukkirurgi inklusive laparoskopisk operation,
mammarplastik) bor neurokirurg kontaktas.

e Konsensus saknas kring antibiotikaprofylax i samband med ingrepp
som ger risk hematogen bakteriespridning, t.ex. tandbehandling och
piercing.
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Rekommendationer

e Shuntbehandlad hydrocefalus vid ryggmargsbrack skall betraktas
som shuntberoende hela livet tills motsatsen sakert bevisats.

e Regelbunden uppfdljning och utbildning till patient och omgivning
kravs vid hydrocefalus, men det saknas evidens for hur ett effektivt
program bast ska utformas.

Ett exempel - Uppsalaregionens program hittar Du har.
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